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Resumen
Introducción:  La  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  (DMD)  y  la  Atroﬁa  músculo  espinal  (AME)  deter-
minan discapacidad  y  compromiso  funcional  progresivo.  Se  requiere  de  instrumentos  fácilmente
disponibles,  que  evalúen  la  funcionalidad,  especialmente  en  etapas  avanzadas  de  la  enferme-
dad, para  monitorizar  evolución  e  impacto  de  intervenciones  terapéuticas.
Objetivo:  Reportar  el  desarrollo  de  escala  para  evaluar  la  función  de  las  extremidades  supe-
riores (EESS)  en  pacientes  con  DMD  y  AME,  y  describir  su  proceso  de  validación  que  incluye
autoentrenamiento  para  evaluadores.
Pacientes  y  método:  El  desarrollo  de  la  escala  incluyó  revisión  de  escalas  publicadas,  aplicación
exploratoria  de  escala  inicial  en  nin˜os  sanos  y  con  DMD,  autoentrenamiento  de  evaluadores  en
aplicación  de  escala  deﬁnitiva  utilizando  manual  y  vídeo  tutorial  y  aplicación  de  escala  en  grupo
de nin˜os  con  DMD  y  AME.  Se  evaluó  conﬁabilidad  con  coeﬁciente  de  Cronbach  y  de  Kendall  y
concordancia  con  test-retest  intra  e  inter-evaluadores,  y  validez  con  análisis  de  concordancia
y factorial.
Resultados:  Se  observó  alto  grado  de  conﬁabilidad,  con  alta  consistencia  interna  (  de  Cron-
bach =  0,97)  y  concordancia  interevaluadores  (W  de  Kendall  =  0,96)  e  intraevaluadores  (r  =  0,97
a 0,99).  La  validez  se  demostró  por  la  inexistencia  de  diferencias  signiﬁcativas  entre  resulta-
dos de  distintos  evaluadores  con  evaluador  experto  (F  =  0,023,  p  >  0,5)  y  análisis  factorial,  que
mostró que  4  factores  explican  el  85,44%  de  varianza  total.Cómo  citar  este  artículo:  Escobar  RG,  et  al.  Escala  de  evaluación  funcional  de  extremidades  superio-
res  en  nin˜os  con  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  y  Atroﬁa  músculo  espinal.  Rev  Chil  Pediatr.  2016.
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Conclusiones:  Esta  escala  de  evaluación  es  un  instrumento  conﬁable  y  válido  para  evaluar  la
funcionalidad  de  EESS  en  nin˜os  con  DMD  y  AME.  Además,  es  de  fácil  implementación  por  la
posibilidad  de  autoentrenamiento  y  el  uso  de  materiales  simples  y  de  bajo  costo.
© 2016  Sociedad  Chilena  de  Pediatr´ıa.  Publicado  por  Elsevier  Espan˜a,  S.L.U.  Este  es  un  art´ıculo
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Abstract
Introduction:  Duchenne  muscular  dystrophy  (DMD)  and  Spinal  muscular  atrophy  (SMA)  causes
signiﬁcant disability  and  progressive  functional  impairment.  Readily  available  instruments  that
assess functionality,  especially  in  advanced  stages  of  the  disease,  are  required  to  monitor  the
progress of  the  disease  and  the  impact  of  therapeutic  interventions.
Objective:  To  describe  the  development  of  a  scale  to  evaluate  upper  limb  function  (UL)  in
patients with  DMD  and  SMA,  and  describe  its  validation  process,  which  includes  self-training  for
evaluators.
Patients and  method:  The  development  of  the  scale  included  a  review  of  published  scales,  an
exploratory application  of  a  pilot  scale  in  healthy  children  and  those  with  DMD,  self-training  of
evaluators in  applying  the  scale  using  a  handbook  and  video  tutorial,  and  assessment  of  a  group
of children  with  DMD  and  SMA  using  the  ﬁnal  scale.  Reliability  was  assessed  using  Cronbach  and
Kendall concordance  and  with  intra  and  inter-rater  test-retest,  and  validity  with  concordance
and factorial  analysis.
Results:  A  high  level  of  reliability  was  observed,  with  high  internal  consistency  (Cronbach
 =  0.97),  and  inter-rater  (Kendall  W  =  0.96)  and  intra-rater  concordance  (r  =  0.97  to  0.99).  The
validity was  demonstrated  by  the  absence  of  signiﬁcant  differences  between  results  by  different
evaluators  with  an  expert  evaluator  (F  =  0.023,  P  >  .5),  and  by  the  factor  analysis  that  showed
that four  factors  account  for  85.44%  of  total  variance.
Conclusions:  This  scale  is  a  reliable  and  valid  tool  for  assessing  UL  functionality  in  children  with
DMD and  SMA.  It  is  also  easily  implementable  due  to  the  possibility  of  self-training  and  the  use
of simple  and  inexpensive  materials.
© 2016  Sociedad  Chilena  de  Pediatr´ıa.  Published  by  Elsevier  Espan˜a,  S.L.U.  This  is  an  open  access
article under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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dntroducción
as  enfermedades  neuromusculares  (ENM)  son  aquellas  que
fectan  al  sistema  nervioso  periférico  generando  pérdida  de
uerza.  En  la  edad  pediátrica  la  mayoría  de  las  ENM  carecen
e  tratamiento  curativo  y  determinan  un  compromiso  fun-
ional  importante,  que  lleva  a  una  discapacidad  progresiva.
odo  programa  de  rehabilitación  neurológica  que  asista  a
ste  tipo  de  pacientes  requiere  instrumentos  de  monitoriza-
ión  del  grado  de  funcionalidad,  que  permitan  prevenir  los
rastornos  secundarios,  entregar  un  lenguaje  de  uso  común
ntre  los  distintos  profesionales  a  cargo  y,  especialmente,
valuar  el  efecto  de  diferentes  terapias.
Entre  las  ENM  en  la  edad  pediátrica  la  distroﬁa  muscular
e  Duchenne  (DMD)  y  la  Atroﬁa  muscular  espinal  (AME)  son
as  más  representativas,  siendo  la  DMD  la  más  prevalente;
mbas  progresivas  y  altamente  discapacitantes1,2.  Para  la
MD  y  la  AME  se  han  descrito  diferentes  instrumentos  deCómo  citar  este  artículo:  Escobar  RG,  et  al.  Escala  
res  en  nin˜os  con  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  y  
http://dx.doi.org/10.1016/j.rchipe.2016.07.003
valuación  funcional3--5.  Destacan  entre  estos  instrumentos
quellos  que  incluyen  aspectos  de  la  función  motora  que
eﬂejan  actividades  de  la  vida  diaria  y  que,  por  tanto,  ten-
rían  una  relevancia  clínica  mayor  al  incluir  el  concepto
e
s
l
ae  aspectos  limitantes  de  la  vida,  dándole  más  importan-
ia  a los  aspectos  funcionales  de  mayor  relevancia  para  el
aciente.
Entre  los  instrumentos  descritos  están  los  basados  en
utorreporte6--8,  que  entregan  información  que  permite
imensionar  la  habilidad  del  individuo  respecto  a  su  capaci-
ad  de  interactuar  con  el  medio  y  su  nivel  de  independencia,
ero  tienen  limitaciones  importantes  al  no  poder  contro-
ar  variables  no  equiparables.  Por  otro  lado,  están  los
nstrumentos  que  se  basan  en  la  observación  de  un  eva-
uador  experimentado,  con  procedimientos  estándares,  y
ue  siguen  instrucciones  precisas  y  poseen  materiales  deﬁ-
idos.  Esto  los  hace  más  objetivos  y  especialmente  útiles
n  evaluar  de  un  modo  más  exacto  la  evolución  de  la  enfer-
edad,  además  de  entregar  adecuados  criterios  ﬁnales,  muy
ecesarios  al  evaluar  efectividad  de  intervenciones  terapéu-
icas.  Sin  embargo,  algunos  autores  plantean  que  el  hecho
e  aplicar  estos  instrumentos  en  lugares  diferentes  y  sin  unde  evaluación  funcional  de  extremidades  superio-
Atroﬁa  músculo  espinal.  Rev  Chil  Pediatr.  2016.
ntrenamiento  adecuado  de  los  evaluadores  puede  afectar
u  conﬁabilidad  ﬁnal9,10. Lo  anterior  diﬁculta  el  uso  genera-
izado  de  estos  instrumentos,  lo  que  se  torna  más  complejo
ún  al  considerar  la  necesidad  de  adecuaciones  idiomáticas
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Escala  evaluación  funcional  de  extremidades  superiores  par
cuando  los  instrumentos  son  originalmente  construidos  en
idiomas  distintos  al  lugar  de  aplicación10.
Durante  los  últimos  an˜os  el  advenimiento  de  nuevas  tera-
pias  para  DMD  y  SMA  ha  llevado  a  una  serie  de  ensayos
clínicos,  que  han  requerido  de  instrumentos  de  evaluación
funcional  para  evaluar  su  efectividad11--13. Esto  ha  permi-
tido  conocer  la  validez  y  conﬁabilidad  de  estos  instrumentos
los  cuales,  sin  embargo,  han  estado  centrados  en  eta-
pas  tempranas  de  la  enfermedad  previas  a  la  pérdida  del
caminar10,14--16.  Existen  pocos  instrumentos  de  evaluación
para  monitorizar  la  funcionalidad  posterior  a  la  pérdida  de
la  marcha.  La  monitorización  de  fuerza,  a  través  de  dinamo-
metría  manual,  puede  dar  cuenta  objetiva  de  la  progresión
de  la  pérdida  de  fuerza  en  las  ENM  posterior  a  la  pérdida
de  la  marcha  o  un  tiempo  antes  de  que  esto  ocurra17,18.  Sin
embargo,  estas  evaluaciones  entregan  información  limitada
de  la  funcionalidad  global  del  paciente  y  tienen  limitaciones
importantes  en  su  aplicación  en  estados  más  avanzados  de
la  enfermedad.  La  evaluación  funcional  de  las  extremida-
des  superiores  (EESS)  se  ha  planteado  como  una  alternativa
adecuada  para  este  propósito,  por  lo  que  se  han  desarrollado
instrumentos  que  intentan  evaluar  el  efecto  de  la  pérdida
de  fuerza  en  las  habilidades  de  las  EESS6,19--24.
El  desarrollo  de  instrumentos  para  evaluar  la  evolución  de
las  ENM,  como  la  DMD  y  la  AME,  que  entreguen  información
objetiva  que  permita  evaluar  el  efecto  de  intervenciones
terapéuticas,  especialmente  en  etapas  posteriores  a  la  pér-
dida  del  caminar,  es  necesario  para  el  manejo  adecuado  de
estos  pacientes.  Dada  su  importancia,  estos  instrumentos
deberían  estar  accesibles  para  los  profesionales  a  cargo  de
pacientes  con  ENM,  sin  que  esto  suponga  un  gasto  económico
excesivo.  Por  ello  estos  instrumentos  deberían  ser  disen˜ados
con  materiales  de  bajo  costo  y  de  fácil  adquisición,  contar
con  manuales  e  instructivos  que  favorezcan  el  autoaprendi-
zaje  y  estar  disponibles  en  el  idioma  materno  del  evaluador
y  de  la  población  a  evaluar.
Los  objetivos  de  este  estudio  son  reportar  el  desarrollo  de
una  escala  construida  para  evaluar  especíﬁcamente  función
de  EESS,  su  aplicación  en  pacientes  con  DMD  y  AME,  y  des-
cribir  el  proceso  de  validación  de  la  misma,  el  cual  incluye
autoentrenamiento  para  evaluadores
Pacientes y método
Disen˜o  y  construcción  de  la  escala
Inicialmente  se  revisaron  otras  escalas  disen˜adas  espe-
cíﬁcamente  o  adaptadas  para  evaluar  funcionalidad  en
ENM5,6,21--23,25--28.  Luego,  un  grupo  de  expertos  (neurólogo
pediátrico  especialista  en  ENM,  neurólogo  pediátrico  espe-
cialista  en  neurorrehabilitación,  terapeuta  ocupacional,
kinesiólogo),  con  vasta  experiencia  en  el  manejo  de  pacien-
tes  pediátricos  con  ENM,  revisaron  los  ítems  destinados  a
evaluar  funcionalidad  de  EESS,  eligiendo  un  listado  inicial
de  17  ítems.  Luego  se  agregaron  4  ítems  adicionales,  con  el
objetivo  de  reﬂejar  limitaciones  en  las  actividades  de  la  vidaCómo  citar  este  artículo:  Escobar  RG,  et  al.  Escala  
res  en  nin˜os  con  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  y  
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diaria  (AVD)  en  pacientes  con  ENM  no  ambulantes.  El  listado
incluyó  un  total  de  21  ítems,  los  que  fueron  luego  aplicados
a  8  nin˜os  sanos  (edad  entre  5  y  12  an˜os)  y  luego  a  4  nin˜os
portadores  de  ENM  (edad  entre  10  y  16  an˜os).  A  8  ítems  se
P
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D  y  AME  3
es  hicieron  modiﬁcaciones  de  acuerdo  a  las  evaluaciones
fectuadas,  quedando  así  conﬁgurado  el  listado  ﬁnal.
La  versión  ﬁnal  de  la  escala  incluyó  21  ítems,  los  cuales
ueron  agrupados  en  4  dimensiones,  en  forma  similar  a  lo
ropuesto  por  Mayhew29.  Cada  ítem  puede  ser  puntuado  de
 a  5,  salvo  5  de  ellos  que  puntúan  entre  0  y  4.  La  escala
iene  un  puntaje  total  que  ﬂuctúa  entre  0  y 120.
Posteriormente,  se  escribió  un  manual  detallado  respecto
 la  aplicación  de  la  escala  y  la  implementación  del  kit  nece-
ario  para  ello.  Adicionalmente,  para  contar  con  un  modelo,
e  ﬁlmó  la  aplicación  de  la  escala  a  un  adulto  sano.  Este
ídeo  fue  observado  por  4  terapeutas,  y  en  función  de  sus
omentarios,  se  realizaron  modiﬁcaciones  en  el  manual,  con
l  objeto  de  obtener  una  adecuada  concordancia  entre  las
mágenes  y las  instrucciones.
La  terapeuta  ocupacional  (TO)  que  participó  en  el  disen˜o
e  la  escala  evaluó  un  total  de  10  pacientes  con  ENM  (entre
0  y  19  an˜os  de  edad),  en  2  sesiones,  separadas  cada  una
e  ellas  por  2  semanas.  Estas  sesiones  fueron  ﬁlmadas  para
ue  posteriormente  la  aplicación  de  la  escala  en  estos
acientes  fuera  puntuada  por  otros  evaluadores.  Previo  a
a  aplicación  de  la  escala  la  TO  aplicó  el  índice  de  Barthel
IB)  a cada  uno  de  los  pacientes  en  la  primera  sesión30.  El  IB
s  una  escala  de  10  ítems  que  mide  independencia  funcional
n  los  dominios  de  cuidado  personal  y  movilidad.  El  puntaje
otal  varía  entre  0,  que  es  total  dependencia,  a  100,  que  es
otal  independencia.  La  validez  y  conﬁabilidad  del  IB  ha  sido
laramente  establecida31,32.
ntrenamiento  de  evaluadores
inalizado  lo  anterior,  5  terapeutas  con  experiencia
n  el  trabajo  con  nin˜os  con  discapacidad  neurológica
2  TO  y  3  kinesiólogos),  se  autoentrenaron  en  la  apli-
ación  de  la  escala  utilizando  el  manual  y  el  vídeo
ambos  disponibles  en:  http://www.cedeti.cl/recursos-
ecnologicos/escala-de-funcionalidad/funcionalidad-
nfermedades-neuromusculares/).  La  frecuencia  y  el
iempo  de  revisión  del  material  fue  determinado  por
ada  terapeuta;  además,  pudieron  realizar  preguntas
claratorias  a la  TO  que  participó  en  el  disen˜o de  la  escala.
onﬁabilidad  interevaluadores
erminada  la  fase  de  autoentrenamiento  los  evaluadores
ecibieron  la  ﬁlmación  de  la  evaluación  de  cada  uno  de  los
in˜os  evaluados  por  la  TO,  además  de  un  set  de  la  pauta
e  aplicación  de  la  escala.  Los  evaluadores  realizaron  las
valuaciones  de  manera  consecutiva,  ﬁnalizando  un  proceso
ntes  de  iniciar  el  siguiente.  Cada  uno  de  los  5 evaluado-
es  aplicó  la  escala  a  los  10  pacientes,  hasta  concluir  las
0  evaluaciones  (5  evaluaciones  para  cada  uno  de  los  10
acientes).  Transcurridas  8  semanas  de  la  primera  ronda  de
valuaciones  todos  los  evaluadores  repitieron  las  evaluacio-
es  de  la  misma  manera,  para  así  completar  2  evaluaciones
test,  re-test)  para  cada  uno  de  los  10  pacientes.de  evaluación  funcional  de  extremidades  superio-
Atroﬁa  músculo  espinal.  Rev  Chil  Pediatr.  2016.
acientes
a  muestra  fue  no  aleatoria  intencionada  y  la  formaron  10
ujetos,  de  los  cuales  8  eran  portadores  de  DMD  y  2  de
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ME,  en  seguimiento  por  al  menos  4  an˜os  en  el  Laborato-
io  de  Neurorehabilitación  y  Enfermedades  Neuromusculares
ediátricas  del  Hospital  Clínico  de  la  Universidad  Católica
e  Chile,  todos  con  diagnóstico  conﬁrmado  por  estudio
enético-molecular.  La  edad  promedio  de  los  sujetos  fue
2,8  an˜os  (rango:  9,4  a  19,1).  Uno  de  los  pacientes  con
ME  era  mujer.  Tres  de  los  10  participantes  mantenían
mbulación  independiente,  los  3  con  DMD  y  en  tratamiento
orticoidal.  Los  otros  5  pacientes  con  DMD  habían  suspen-
ido  corticoides  desde  la  pérdida  del  caminar,  al  menos  un
n˜o  antes.
Todos  los  participantes  completaron  sus  evaluaciones
asales  sin  diﬁcultad  y  en  forma  segura.  El  tiempo  promedio
e  las  evaluaciones  fue  de  20  min  (rango:  15  a  23)  y  no  hubo
videncia  de  fatiga  en  ninguno  de  los  sujetos.
El  estudio  fue  aprobado  por  el  comité  de  ética  de  la
acultad  de  Medicina  de  la  Pontiﬁcia  Universidad  Católica
e  Chile.
nálisis  estadísticos
e  evaluó  validez  y  conﬁabilidad  de  la  escala  con  diversos
nálisis  que  se  detallan  en  la  sección  de  Resultados. Para
odas  las  pruebas  estadísticas  se  consideró  como  signiﬁca-
ivo  valores  de  p  inferiores  a  0,05.  Para  los  análisis  se  utilizó
aquete  estadístico  SPSS® versión  22.
esultados
onﬁabilidad  de  la  escala
a  primera  fuente  de  conﬁabilidad  de  la  escala  es  una
edida  de  consistencia  interna,  analizada  por  medio  del
oeﬁciente  alfa  de  Cronbach.  El  resultado  obtenido  es
 =  0,97,  lo  que  indica  una  consistencia  interna  muy  alta.
La  segunda  es  una  medida  de  objetividad,  que  permite
eterminar  cuán  consistentemente  evalúan  jueces  los  mis-
os  casos  con  ella.  Para  esto  se  les  presentó  un  total  de  3
ídeos  de  casos  ﬁcticios  a  5  jueces.  Las  evaluaciones  fueron
ometidas  a  un  análisis  de  concordancia  mediante  el  coeﬁ-
iente  W  de  Kendall,  obteniéndose  un  resultado  de  W  =  0,96,Cómo  citar  este  artículo:  Escobar  RG,  et  al.  Escala  
res  en  nin˜os  con  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  y  
http://dx.doi.org/10.1016/j.rchipe.2016.07.003
o  que  indica  una  alta  y  muy  signiﬁcativa  concordancia  entre
ueces  (p  <  0,01).
La  tercera  es  una  medida  de  test-retest  intrajueces.  Seis
ueces  debieron  evaluar  10  vídeos  de  nin˜os  reales  con  una
c
(
E
m
Tabla  1  Índice  de  correlación  de  Pearson  intraevaluadores
Evaluador  S1  S2  S3  S4  S5  
Evaluador  1  0,99  0,98  1,00  1,00  0,99  
Evaluador 2  0,99  1,00  0,67  0,96  0,98  
Evaluador 3 0,98  0,98  1,00  0,97  0,99  
Evaluador 4 1,00 0,97  0,94  0,99  0,97  
Evaluador 5 0,95  1,00  1,00  0,94  0,92  
Evaluador 6 0,99 0,97  0,45  0,99  0,97  
En la tabla se detalla el índice de correlación de Pearson (r) entre la pr
En la columna «TS» se muestra la correlación entre la primera y segunda
S1: sujeto 1; S2: sujeto 2; S3: sujeto 3; S4: sujeto 4; S5: sujeto 5; S6: 
TS: todos los sujetos. PRESS
R.G.  Escobar  et  al.
iferencia  de  2  meses.  La  correlación  de  Pearson  promedio
e  los  jueces  entre  la  primera  y  la  segunda  evaluación  es
ntre  0,97  y  0,99  (tabla  1),  lo  que  indica  una  alta  consisten-
ia  entre  las  evaluaciones  de  los  jueces.
alidez  de  la  escala
a  primera  evidencia,  que  se  reﬁere  a  la  validez  de  con-
enido  de  la  escala,  está  asegurada  por  el  proceso  de
onstrucción  de  sus  ítems  a  cargo  de  expertos,  el  cual  fue
reviamente  descrito  en  la  sección  de  Pacientes  y  método.
demás,  el  análisis  de  contenidos  fue  realizado  por  un  grupo
e  expertos  ajeno  al  equipo  a  cargo  de  la  construcción.
La  segunda  fuente  de  evidencia  de  validez,  que  puede
er  considerada  como  evidencia  de  validez  concurrente,  es
a  concordancia  de  los  resultados  de  la  escala  aplicada  por
ueces,  con  la  evaluación  realizada  por  el  evaluador  1,  el
ual  es  un  profesional  considerado  como  el  juez  experto,  y
ara  estos  efectos,  como  el  patrón  de  medida.  Al  comparar
as  medias  de  los  5  jueces  con  este  experto,  se  obtuvo  una
iferencia  no  signiﬁcativa  (F  =  0,023,  p  >  0,5).
Una  tercera  fuente  de  evidencia,  que  apoya  la  validez
oncurrente,  es  la  obtenida  al  comparar  los  resultados  de
a  escala  con  el  IB,  el  cual  mostró  un  puntaje  promedio
e  48  entre  los  10  pacientes  (rango  20  a  90).  Aun  cuando
l  IB  contiene  aspectos  no  evaluados  por  nuestra  escala,  la
orrelación  fue  muy  alta  y  signiﬁcativa  (r  =  0,93).
Por  último,  contamos  con  evidencia  de  validez  de  cons-
ructo  de  la  escala  por  medio  del  análisis  factorial  (tabla  2).
l  analizar  factorialmente  la  escala  se  obtienen  4  facto-
es  que  explican  el  85,44%  de  la  varianza  total.  El  primer
actor  es  de  funcionalidad  proximal,  el  segundo  de  funcio-
alidad  media,  el  tercero  de  funcionalidad  distal  y  el  cuarto
e  funcionalidad  mixta.  En  el  primero  cargan  muy  signiﬁ-
ativamente  todos  los  ítems  de  funcionalidad  de  hombros  y
onerse  una  camiseta.  En  el  segundo  manos  a  la  boca,  tras-
adar  peso  desde  los  muslos  a  la  mesa  o  a  la  altura  de  los
ombros  con  las  2  manos,  levantar  y  trasladar  latas,  des-
lazar  peso  de  un  círculo  a  otro,  trazar  trayecto  en  una
oja,  llevar  una  lata  llena  de  bebida  a  la  boca,  llevar  una
uchara  a  la  boca,  peinarse  y  lavarse  los  dientes.  En  el  ter-de  evaluación  funcional  de  extremidades  superio-
Atroﬁa  músculo  espinal.  Rev  Chil  Pediatr.  2016.
ero  rasgar  papel  y  levantar  con  agarre  de  2  puntos  de  apoyo
pinza  término-terminal)  y  abrir  la  tapa  de  un  recipiente.
n  el  cuarto,  por  último,  los  más  importantes  son  agarrar  5
onedas  y  abrir  una  botella.
S6  S7  S8  S9  S10  TS
0,79  0,97  1,00  1,00  0,88  0,98
0,79  0,94  0,92  0,95  0,89  0,97
0,99  0,95  0,85  1,00  0,81  0,98
0,98  0,98  1,00  1,00  0,95  0,99
0,98  0,95  0,98  0,97  0,98  0,97
1,00  0,94  0,99  1,00  0,77  0,97
imera y la segunda evaluación de los sujetos para cada evaluador.
 evaluación del conjunto de todos los sujetos para cada evaluador.
sujeto 6; S7: sujeto 7; S8: sujeto 8; S9: sujeto 9; S10: sujeto 10;
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Tabla  2  Análisis  factorial  de  la  escala
Ítem Componente  de  funcionalidad
Proximal  Media  Distal  Mixta
Abducción  hombros  hasta  la  altura  de  los  hombros  (D)  0,91  0,32  0,11  0,02
Abducción hombros  sobre  la  altura  de  los  hombros  (D)  0,95  0,22  0,12  0,01
Flexión de  hombros  hasta  la  altura  de  los  hombros  (D)  0,94  0,26  0,12  0,01
Flexión de  hombros  sobre  la  altura  de  los  hombros  (D)  0,95  0,24  0,12  0,02
Abducción hombros  hasta  la  altura  de  los  hombros  (I)  0,91  0,32  0,11  0,02
Abducción hombros  sobre  la  altura  de  los  hombros  (I)  0,95  0,22  0,12  0,01
Flexión de  hombros  hasta  la  altura  de  los  hombros  (I)  0,94  0,26  0,12  0,01
Flexión de  hombros  sobre  la  altura  de  los  hombros  (I) 0,95 0,24 0,12  0,02
Manos a  la  boca 0,28 0,77 0,40 0,01
Trasladar  peso  desde  los  muslos  a  la  mesa  o  a  la  altura
de los  hombros  con  las  2  manos
0,35  0,84  0,26  --0,01
Levantar y  trasladar  latas  0,25  0,72  0,39  0,09
Rasgar papel  0,45  0,06  0,75  0,17
Desplazar peso  de  un  círculo  a  otro 0,41  0,79  0,20  0,10
Trazar trayecto  en  hoja 0,19  0,87  0,06  --0,23
Encender la  luz  presionando  el  interruptor --0,20  --0,36  0,04  0,43
Agarrar 5  monedas --0,01 0,40  --0,27  0,55
Levanta con  agarre  de  3  puntos  de  apoyo  (pinza  trípode) 0,05 0,30 0,92  --0,05
Levanta con  agarre  de  2  puntos  de  apoyo  (pinza
término-terminal)
0,09 0,43  0,86  --0,06
Ponerse una  camiseta 0,74 0,54 0,23  0,07
Llevar lata  llena  de  bebida  a  la  boca 0,50 0,78 0,30 --0,03
Llevar  cuchara  a  la  boca 0,35 0,71 0,49 0,04
Peinarse  0,51  0,68  0,46  0,04
Lavarse los  dientes  0,48  0,65  0,40  --0,01
Abrir una  botella  0,17  -0,07  0,15  0,71
Abrir la  tapa  de  un  recipiente  0,06  0,29  0,92  0,05
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pensatorias  que  desarrolla  cada  paciente  a  través  del  tiempoMatriz rotada análisis factorial.
Es  interesante  observar  que  los  ítems  complejos  de  la
escala,  es  decir,  aquellos  que  tienen  pesos  factoriales  signi-
ﬁcativos  en  más  de  un  factor,  son  justamente  los  que  evalúan
la  funcionalidad  para  actividades  cotidianas,  como  ponerse
una  camiseta,  llevar  una  lata  llena  de  bebida  a  la  boca,
llevar  una  cuchara  a  la  boca,  peinarse  y  lavarse  los  dientes.
Discusión y conclusiones
En  este  artículo  describimos  una  escala  de  evaluación  de
funcionalidad  de  EESS  en  nin˜os  con  falta  de  fuerza  secunda-
ria  a  2  de  las  más  frecuentes  ENM  en  edad  pediátrica,  DMD  y
AME.  La  aplicación  de  la  escala  requiere  un  proceso  de  auto-
entrenamiento  y  del  uso  de  materiales  de  bajo  costo  y  de
fácil  adquisición  para  la  creación  de  los  estímulos  utilizados
durante  la  aplicación.  Esta  escala  evidencia  ser  altamente
conﬁable,  y  muestra  una  alta  concordancia  intra  y  entre
evaluadores.
La  necesidad  de  contar  con  un  instrumento  de  evalua-
ción  de  funcionalidad  de  EESS  en  pacientes  que  presentan
pérdida  progresiva  de  fuerzas,  especialmente  en  etapas  cer-
canas  o  posteriores  a  la  pérdida  del  caminar,  se  debe  a  que
estos  nin˜os  presentan  un  importante  grado  de  falta  de  fuer-Cómo  citar  este  artículo:  Escobar  RG,  et  al.  Escala  
res  en  nin˜os  con  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  y  
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zas,  especialmente  axial  y  en  las  extremidades  inferiores.
Esto  determina  que  las  actividades  que  mejor  pueden  rea-
lizar  estos  pacientes  son  aquellas  que  implican  el  uso  de
d
f
hus  extremidades  superiores,  las  cuales  usualmente  no  son
onsideradas  en  la  mayoría  de  las  escalas  de  funcionalidad
xistentes16--18.
En  la  selección  de  los  ítems  se  incluyeron  aspectos  que  no
ueran  la  exclusiva  expresión  de  fuerza  muscular,  sino  que
eﬂejaran  la  habilidad  para  ejecutar  acciones  funcionales.
ara  esto  seleccionamos  aquellas  pruebas  ya  comunicadas
n  la  literatura  y  que  nos  parecieron  más  representativas
e  funcionalidad  asociada  a  fuerza5,6,21--23,25--28.  La  escala  así
onstruida  evidenció  una  excelente  conﬁabilidad,  al  mostrar
na  consistencia  interna  muy  alta  (  de  Cronbach  de  0,97),
o  que  nos  indica  que  evalúa  de  un  modo  muy  consistente.
Puesto  que  la  pérdida  de  fuerza  en  las  enfermedades
usculares  y  de  segunda  motoneurona  se  caracteriza  por
na  progresión  desde  proximal  hacia  distal,  agrupar  los
tems  de  una  escala  de  evaluación  funcional  para  este  tipo
e  enfermedades  debiera  considerar  este  aspecto  si  se  pre-
ende  diferenciar  distintos  grados  de  compromiso  en  fuerza
xpresado  en  funcionalidad.  Mayhew  et  al.  sugieren  una
grupación  de  ítems  en  3  niveles:  alto,  medio  y  distal29.  Sin
mbargo,  es  importante  considerar  que  la  funcionalidad  de
cciones  especíﬁcas  se  ve  afectada  por  las  estrategias  com-de  evaluación  funcional  de  extremidades  superio-
Atroﬁa  músculo  espinal.  Rev  Chil  Pediatr.  2016.
e  evolución  de  su  enfermedad,  y no  solo  se  altera  por  la
alta  de  fuerzas  en  ciertos  segmentos  corporales  como  en  los
ombros,  los  codos  y/o  las  mun˜ecas.  Por  ello,  nos  pareció
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mportante  considerar  acciones  funcionales  representadas
or  AVD  básicas  y  que  involucraran  diferentes  segmentos
e  las  extremidades  superiores.  Nuestra  escala,  por  tanto,
uedó  construida  en  4  dimensiones:  proximal,  media,  distal
 funcionalidad  mixta.
El análisis  factorial  de  la  escala  no  solo  mostró  su  validez
l  evidenciar  que  4  factores  explican  el  85%  de  la  varianza
otal,  sino  que  se  observó  también  la  presencia  de  ítems  con
esos  factoriales  signiﬁcativos  en  más  de  un  factor.  Todos
stos  ítems  complejos  corresponden  a  la  dimensión  de  fun-
ionalidad  mixta.  Por  otra  parte,  la  alta  correlación  de  la
scala  (r  =  0,97)  con  otro  instrumento  ampliamente  utilizado
n  la  evaluación  de  las  AVD  en  DMD,  como  es  el  IB33,34, aporta
ayor  evidencia  a  la  validez  de  la  misma.  Además,  el  IB  ha
ostrado  un  importante  efecto  piso  al  aplicarse  a  pacientes
on  DMD  muy  débiles  y  con  escasa  motilidad,  sugiriéndose  la
ecesidad  de  utilizar  instrumentos  capaces  de  evaluar  ade-
uadamente  la  funcionalidad  en  pacientes  con  alto  grado  de
ompromiso  funcional35,  aspecto  que  nuestra  escala  mues-
ra  ser  capaz  de  evaluar.
La  literatura  sugiere  que  el  uso  de  instrumentos  de  eva-
uación  funcional,  que  se  basan  en  la  observación  clínica,
equiere  de  entrenamiento  especíﬁco  del  evaluador  para
ograr  una  adecuada  conﬁabilidad  y  consistencia9,10,28,36,37.
ste  aspecto  limita  su  utilización,  puesto  que  la  disponibi-
idad  de  entrenamiento  no  siempre  está  al  alcance  de  los
valuadores  de  forma  expedita.  Nuestra  escala,  aplicada
or  evaluadores  autoentrenados,  mostró  una  alta  concor-
ancia  interevaluadores  con  un  coeﬁciente  W  de  Kendall
e  0,96  (p  <  0,001)  y  una  correlación  intrajueces  en  pro-
edio  mayor  a  0,97,  lo  que  evidencia  la  efectividad  de
a  estrategia  de  autoaprendizaje.  Los  altos  niveles  de  con-
abilidad  obtenidos  en  la  aplicación  de  la  escala  permiten
bviar  la  necesidad  de  entrenamiento,  más  allá  de  autoen-
renamiento,  para  su  correcta  aplicación.  Otra  ventaja  que
resenta  la  escala  se  reﬁere  a  la  fácil  implementación  de  la
atería  a  utilizar,  al  estar  formada  por  elementos  construi-
os  con  materiales  accesibles  y  de  bajo  costo.  Por  último,  la
scala  se  encuentra  en  espan˜ol,  superando  otra  limitación
ambién  destacada  en  la  literatura  y  que  hace  referencia  a
a  carencia  de  instrumentos  desarrollados  en  nuestro  idioma
 a  la  traducción  de  instrumentos  que  han  sido  validados  en
tros  idiomas10.
El  número  acotado  de  sujetos  participantes  puede  con-
iderarse  una  debilidad  del  estudio,  en  especial  en  el  caso
e  AME.  Sin  embargo,  esto  no  le  quita  fuerza  a  los  hallaz-
os  encontrados,  ya  que  no  se  observó  diferencia  en  los
esultados  obtenidos  entre  aquellos  pacientes  que  man-
enían  la  ambulación  respecto  de  aquellos  que  la  habían
erdido.  Tampoco  se  observó  diferencia  entre  los  nin˜os  con
MD  respecto  a  los  nin˜os  con  AME.  Por  tanto,  esta  escala
s  capaz  de  entregar  información  objetiva  sobre  la  fun-
ionalidad  de  EESS  en  estos  pacientes,  incluso  en  distintas
tapas  de  la  evolución  de  estas  enfermedades.  Futuros  estu-
ios  que  incluyan  un  mayor  número  de  pacientes,  tanto  con
MD  como  con  AME  en  diferentes  etapas  de  la  evolución  de
a  enfermedad,  y  otros  tipos  de  miopatías  con  compromiso
mportante  de  fuerzas,  en  especial  de  EESS,  serán  de  altaCómo  citar  este  artículo:  Escobar  RG,  et  al.  Escala  
res  en  nin˜os  con  distroﬁa  muscular  de  Duchenne  y  
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elevancia.
En  resumen,  esta  escala  es  un  instrumento  conﬁable  y
álido  para  evaluar  funcionalidad  de  EESS  en  nin˜os  con  DMD  y
ME  entre  9  y  19  an˜os.  Además,  es  de  fácil  implementación, PRESS
R.G.  Escobar  et  al.
ebido  a  la  posibilidad  de  autoentrenamiento  y al  uso  de
ateriales  simples  y  de  bajo  costo.
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